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Zur Kenntniss des Morbus Takayasu im engeren Sinne 
by 
Y OSHIYUKI YOSHIDA 
Au, der JI. Chirurgischen Universitatsklinik Kyoto 
(Direktor : Prof. Dr. CHUJI KIMURA) 
Aufgenommen am 21. Feb. 1968 
sεit Erfindung des somatischen Befundes "merkwilrdiger Befund des Augenfundus, 
zwar arteriovenose Anastomose im Netzhaut an einer jilnger，仰 Frau”vonT AKA Y ASU 
und “Kornbination des Befundes des Augenfundes mit dem Fehlen des Radialispulses’J 
von OoNISHI vnd KAGOSHIMA in 1908, hat Morbus TAKAYASU immer vermehrtes Interesse 
gewonnen. Trotz vieler Berichte uber Aortenbogensyndrom (Ross & McKuSICK, 
＆心-JDRING und THURLBECK u. a.) ist Mor bus T AKA Y ASU in engerem Sinn in Europa und 
in den Vereinigten Staaten sehr selten berichtet worden (KALMANSOHN). Andererseits, 
Mor bus T AKA y ASU spielt zumindest bei der iapanischen Bevolkerung eine grosse Rolle 
(SHIMIZU, SANO, NAGATA und UEDA). 
Diese Haufigkeit des Morbus T AKA Y ASU ist hoher in Japan als in Europa und in den 
Vereinigten Sta ten (KALMANSOHN). In Bezug auf sonstige Lander, wurde eine 30. jihrige 
turkische Patientin (S6KMEN) und eine 13.jahrige Negerin (KoszEWSKI) von Morbus 
T AKA Y ASU berichtet. Mor bus T AKA Y ASU ist charakterisiert <lurch eine hohe H aufigkeit 
an jiingeren Frauen (COSMA, NAGATA, SANO, UEDA und AsK-UPMARK). Zurn Verhiiltniss 
der Manner gegenuber Frauen betragen bei der japanischen Bevolkerung 26/139 nach 
Bericht von NAGATA und 37 /284 von UEDA, und bei der europiiischen und amerikani・
schen Bevolkerung l; '27 von AsK-UPMARK und 8/56 von NAGATA. Viele Autoren be-
richteten grossen Prozentsatz dieser Erkrankung im jungeren Lebensalter. Grosste Hiiufigkeit 
liegt zwischen 16. Lj. und 20. Lj. nach Bericht von SANO und zwischen 20. Lj. und 
29. Lj. von NAGATA. FUJISAWA berichtete von einer 5 jahrigen Patientin als jungsten 
Fall. 
Bei unserem Krankengut handelt es sich um 13 Frauen und 2 Miinner (Tab. 1). 
Alter des A uftretens der erst en Symptome in unseren Krankengut liegt zwischen 11. Lj. 
und 34. Lj. und dieser Durchschnitt ist das 22. Lebensjahr. Die Zeit von erster Anmeldung 
in der Klinik nach dem Auftreten der ersten Symptome von einzelnen Patirnten betrug 
3 Monate bis zu 17 Jahren und dieser Durchschnitt betrug 3.1 Jahre. 
Unser Kranl《engutbe＇、tehtaus 5 Fallen an der I. Chir. Univ.-Klinik Kvoto und ein Fal an der Neurochir. 
Univ.・KlinikKyoto (seit 1'15:i1. 1 Falle an der I. In. Med. Univ.-Klinik Kyoto und 5 Fale an der I. In. 
Med. Univ.-Klinik Jふ4伽 ( seit lり山）
Uie Familienanamnese wies keine Besonderheiten bei alien Falle auf. Aus der per-
sonlichen Geschichte sind zu erwiihnen : Als hiiufigste Erkrankung trat tuberkulose Er-
krankung in ;) Fallen auf. Rheumatische Artritis in einem Fall und die Appendizitis in 2 
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Fallen wurde festgestellt. 
SYMPTOMATOLOGIE 
Die Aufmerksamkeiten der klinischen Manifestationen in dieser Erkrankung sind 
Ermudbarkeit (6 Falle), vorubergehendes Schwindelgefohl bei der aufrechten Lage (8 
Falle), Kopfweh (3 Falle) und vorubergehende Sehtrubungen (5 Falle), deren Besch-
werden beim Aufwartsblicken zunehmen. Bei einem Fall trat klonischer Kramp£ ein. 
Das Schwachgefohl und die Parastesie der oberen Extremitaten, Claudicatio der Ari1ト
musl<eln“Schmerzen und die Kraftlosigkeit der Arme”und das Fehlen des Radialispulses 
traten bei 13 Fallen hervor. Manchmal traten Herzklopfen auf (3 Falle). Das Gangran 
oder das Geschwur an den oberen Extremitaten, abgesehen von Blasse und Kalte der 
Hande, ist nicht bemerkbar. Das Gesamtbild dieser Symptomen ist <lurch das vasl<uliire 
Def izit am Kopf und a11 Arm gekennzeichnet. Die Verstarkung der temporal en Ohn-
macht oder des fluchtigen Schwindelgefohls beim Aufwartsblicken wird von SHIMIZU und 
片山O mit der Uberempfindlichkeit dEs Carotissinuses erklart. AsK-UPMARK hat auch 
dieselbe Meinung, und dagegen meint KALMANSOHN, clas eine cerebrale Ischemia selbst als 
Uberempfindlichkeit des Carotissinuses mehrere Rollen bei der Ohnmacht spielt. 
SOMATISCHE UNTERSUCHUNG 
1. Kreislaufsystem 
Das Fehlen oder ausserste Sch初 achedes einseitigen oder beiderseit旬開 Radialispulses
traten bei allen Patienten auf. Schwere Tastbarkeit der Pulsation von （、arotiscommunis 
traten bei 5 Fallen auf. Unmessbarkeit des Blutdruckes an oberen Extremitaten wurde 
bei 9 Fallen festgestellt. Als ein bedeutungsvolles Symptom erwahnen wir den hohen 
Blutdruどん an Beinen, der bei 4 Fallen unseres Kranl王engutesaufgewiesen wurde. Der 
Blutdruck an Beinen dieser 4 Falle betrug uber 190 mmHg im maximalen Wert. In 3 
Fallen wahrnehmbar deutliches systorisches giessendes Gerausch an Gefassen am Hals oder 
in der Supraclaviculargegend. Keine von unseren Patienten zeigten ein Schwirren an diesen 
Teilen. Vergrosserung des linken Herzens war bei 4 Fallen auf dem Rontgenbild nachge-
wiesen worden・ SechsFalle wies an systolisches Gerausch an der Herzbasis auf. Zwei 
Falle zeigten Myokardschadigungen auf dem Elektrokardiogramm. Ein Fall wies Ver-
kal王ungim Bereich der thoral王alenAorta auf. Aortographie wies Abnormitat an der 
Abzweigung des Aortenbogens auf. Der Augenfundus war blass und zeigte Erweiterung 
der Ven en und der Arterien und V erschlangerung dieser Gefasse ( 4 Falle) , langsame 
Blutzufuhr ( 4 Falle), das Mikroaneurysma (5 Falle), die Anastomose zwischen Arteria 
und Vena (1 Fall) und weissliche Fiecke (2 Falle), deren Grad mit der Krankheitsver-
s~·hlimmerung zunehmen・ Der Netzhautarterie何drucl<war an 7 Fallen niedrig, und der 
Maximalwert von drei der Fallen war niedriger als 20 mmHg. Drei Falle wiesen keine 
Besonderheiten im Augpnfundus auf. Diese Augensymptomen werden als hypotensiiier 
Ophthalmoangiopathia gekennzeichnet. 
2. Nervensystem 
Zwei Falle wiesen Hypastesie an den oberen Extremitaten, ein Fall linke Hemiplegie 
und ein Fall tonischen Kramp£ an beidigen oberen Extremitaten auf. 
Die Form der Pupillen, die Konvergenzreaktion und die Lichtreaktion waren in alien 
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Fallen normal und intakt. Die deutliche Abnahme der Sehkraft nach der Stations1uf-
nahme, abgesehen van einer gestorbenen 29 jii.hrigen Patientin, waren nicht nachweisbar 
in unseren Fallen. SHIMIZU und SANO haben eine grosse Bedeutung auf der Steigerung 
des Carotissinusreflexes bei Marbus T AKA Y ASU, die bei unsern Fallen nicht so manifest 
waren. 
45 18 !+ +1ー- unma出barunmassbar 
3. Lαborαtoriumuntersuchungen 
Man erkannte an 6 Fallen hypochlomische Anamie und an 5 Fallen Leukozytose mit 
der Zahl van uber 10,000. Blutungs-, Gerinnungs-und Prothrombinzeiten war normal in 
alien Fallen. Hematkritwert betrug in 2 Fallen unter normalen Wert. Thrombozytenzahl 
und Retikulozytenzahl zeigten keine Besonderheiten in alien Fallen. Die Senflungsreak-
tion （羽TESTERGREN)stieg in 9 Fιlien, und ihr Wert betrug in 6 Fallen uber 60 mm in
einer Stunde. Totaler Serumeiweisswert war in alien Fallen normal. Albumin/Globul仰，
29 27 ＋・＋：土
＋＋ 
19 94/82 土 1unm出品川
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P》rhaltnisswies unter 11 gepruften Fallen in 9 Fallen unter Normalwert auf, 2 Falle 
Normalwert und kein Ubernormalwert. Die Steigerung des γGlobulinwertes kam in 
alien Fallen vor. C-reaktives Eiweiss war positiv an 4 F註llenunter gepruften 12 Fallen. 
ASLO (Antistreptol:y1sin 0) wies an 5 Fallen unter gepruften l'.: Fallen den Wert uber 
125 Todd auf. RA test (Rheumatoid Artritis Faktor) : positiv 2 Falle unter 11 geprliften 
Fallen. Serumcholesterin wies an 8 Fallen bei gepruften 9 Fallen unter Normalwert auf. 
Serologische Untersuchungen auf Syphilis war negativ in alien Fallen. Lupus Erythema-
todes Phanomenen wies negativ an allen gepruften 4 Fallen auf. Leber-und Nieren-
funktionsteste zeigten keine Besonderheiten an alien Fallen. Normaler Grundumsatz und 
normaler Blutzuckerwert bei allen Fallen. Thrombcelastogramm wies Hyperkoagulabilitat 
an 3 Fallen bei gepruften 4 Fallen auf. Ein Fall wies geringes Eiweiss im Urin auf. 
Mantouxreaktion an 2 Fallen negativ. 
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PATHOLOGIE UND AETIOLOGIE 
Von den Operationsmaterien und einem Obduktionsmaterial sind folgende pathologische 
Befunde erreichbar. 
Keine kongenitale anatomische Abnormitii.t wurde an den Gefassen unserer Fi.le fest-
gestelt. Die Aortenbogenwand und Abzweige des Aortenbogens wie~en makroskopisch 
unregelmii.ssige oder weitverbreitete strangartige Verdickung und die fibrino>e Verwachsung 
in verschiedenen Grad mit Umgebungsgewebe auf. Der Intima stelt matte, weissliche 
Farbe und weitverbreitete oder unregelmii.ssige lamellii.se Verdickung dar. Dadurch sind 
die Lumen der Arterie auf hochgradig eingeengt. 
Bei 29 jahriger gestorbener Patientin (Sektions-Nr. : 11226) wies“Truncoarteritis 
productiva obliterans”， die Verdickung an beiderseitigen Carotis communis, an der Truncus 
brachiocephalicus, an der beiderseitigen Subclavia Arterie und Aortenbogen auf. Herz-
koronariarterie und Bauchaorta und ihre Abzweige, und Lungenarterien wies keine Besonder-
heiten auf. Venensystem wies normal auf. Als sonstige Befunde werden der rechten 
Siebbeinzellenempyem, rechte Frontallappenabszess, eitrige Ependymitis des rechten Seiten-
ventrikels, parenchymatOse Degeneration an der Lεber und an den Nieren und hochgradige 
Abmagerung erwii.hnt. 
Herr Prof. Dr. OKAMOTO, der Direktor des Pathologischen Instituts der Universitit 
Kyoto beschreibt das mikroskopische Prii.parat dieses Obduktionsmaterials in folgender 
Weise: Histologisch finden sich in der Schicht der Adventitia die Verdickung mit hoch-
gradige f ibrini:ise und hyalinisierte Degeneration. Adventitia verdickte dreimal von der 
Breite der Media. Umgebung von Vasa vasorum wurde mit Lymphozyten und Plasma-
zellen infiltriert. Die Wand der Vasa vasorum selbst auch verdickte, deswegen ihre Lumen 
deutlich verengten. Granulomati:ise Wucherung mit Lymphozyten und Plasmazellen finden 
sich in der Media. Herdformige Zerstorung der Glattenmuekelfasern und der elastischen 
Fasern wiesen an Media auf. Auftreten der LANGHANSschen Riesenzellen oder Epitheloid司
zellen in diesen Bereichen wurde nicht f estgestellt. Die Inti ma zeigte sekundii.re skleroti・
sche Verii.nderung infolge der Entziindung von Media und Adventitia. Diese Breite ereicht 
2-3 mal von der Breite der Media. Die Lumen deutlich verengerten oder fast gesper比
Diese Befunde sollen Truncoarteritis productiva obliterans genannt werden. (Abb. 1) 
Zur Zeit bemerkt man, dass die Verii.nderung nicht nur Aortenbogen und ihre Abzweige, 
sondern auch andere Bereiche erreicht (NASU, INADA, UEDA und McKusrcK). Es ist 
merkwiirdig, dass das pathologische Bild von Morbus TAKAYASU zum Bild von WINIWARTER-
BORGERsche Thromboangiitis obliterans gegenteilig ist, zwar, dass bei Thromboangiitis 
obliterans die Verii.nderung der Intima primar ist und ihre Beliebtheit mittelgrosse Arterien 
sind. 
Pathohistologie und laboratorische Unterst』chungenin unseren Fallen geben uns wahr-
scheinliche Hinweise von Rheumatismus hinsichtlich auf Aetiologie dieser Erkrankung. 
Auf Grund unserer Erfahrungen konnen wir nicht iiber Aetiologie von Marbus TAKA-
YASU einen entscheidenden Schluss machen. Als Genese von Marbus TAKAYASU wurde 
bisher Tuberkulose (SHIMIZU), Rheumatism us (SANDRING und WrcKBOM), Lupus erythema-
tosus (LESSOF und GLYNN), und Infektion der hii.molytischen Streptokokken (OoHASHl 
und OoTA) diskutiert. UEDA findet mit autoimmunologischer Untersuchung einen Anti-
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korper gegen die Aortenwand im Serum der Patienten, die an Aortitis leiden. 
PROGNOSE 
Bei unserem Krankengut starben 2 Patienten. Eine Patientin starb plotzlich in einem 
Schockzustand w油rendder angiographischen Untersuchung. Trotz der vorubergehenden 
Erleichterung der Beschwerde mit der Gefasshormone und Steroidhormone verschlimmerte 
sich das Krankheitsbild bei einer 29 jiihrigen Patientin sehr rasch, und sie starb in al-
gemeiner Schwiiche und in hochgradiger Abmagerung nach 3 Jahren des Auftretens der 
Beschwerde, zwar ein Jahr und 8 Monate nach Eintritt in der I. Inn. Med. Univ.司Klinik
Kyoto. Diese Patientin wies progressive Verschlimmerung des Augenfundes, rasche Ab-
sinkung des Netzhautarteriendruckes und Auftreten der linksseitigen Sensibilit孟tstOrung
und des tonischen Krampfanfalles in ihrer Aufnahmezeit auf. Sonstige Falle sind mit 
leichtgradiger Erleichterung der Beschwerde (5 F品lie)oder mit keiner Besserung (8 Falle) 
verlaufen. 
Trotz vaskuliire Schiidigung der Abzweige des Aortenbogens erfahren wir in unseren 
Fallen nie eine Entstehung der Zyanose und des Gangriines an den Handen oder Armen. 
BEHANDLUNG 
Wir fohrten an einem Fall die Rekonstruktionsoperation mit der Resektion der Truncus 
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brachiocephalicus und der rechten Carotis communis und mit dem Ersatz dEs Teflongraft, 
an 3 Fallen einseitige Stellektomie an der Krankenseite, an einem Fall thorakale Sympa-
thektomie an der Krankenseite und an sつnstigen10 Fallrn konservative innere medizinische 
Therapie durch Eine Patientin starb vor der Behandlung. Bei der konservativen Behandlung 
in unserem Krankengut handelt es sich um Steroidhormone-, Gefasshormone『 undAnti-
koagulanteverabreichung. Mit den chirurgischen Behandlungen, abgesehen von Stellektomie 
bei einem Fall, wurde die Erleichterung der Beschwerdrn nicht nachgewiesen. Voruber-
gehende leichtgradige symptomatische Erleichterung der subjektiven Beschwerden und einige 
Besserung des Wertes der Laboratoriumutersuchungen, zum Beispiel die Verminderung 
oder Negativisierung des C-reaktives Eiweiss-¥Vertes, des ASLO・Wertesund des RA-Test-
W ertes, die Abnahme der Senkungsreaktion und die Steigerung des Albumin/Globulin-
Verhii.ltnisses, wurde bei 5 F邑lienmit der konservativen Behandlung und bei zwei Fallen 
mit der Stellektomie nachgewiesen. Untastbarkeit der Pulsation und sehr schwache Pulsa-
tion an den oberen Extremitiiten und am Hals dauern an allrn Fi.le fast unveriindbar. 
Keine Literaturangabe wies auffallende Verbesserung der Beschwerde mit sowohl chirurgi・
scher als auch medikamentoser Behandlung bei Mor bus T AKA Y ASU auf. Trotzdem findet 
jeder Autor einen Erfolg im geringeren Masse in folgenden Behandlungen: Thromboend-
arterektomie(Ross), thorakale Sympatektomie, Globus caroticum-Exstirpation oder periarteriele 
Sympatektomie (SHIMIZU und MA TSUI). Anwendung mit der Kombination der Steroid-
hormone und Antikoagulant (KOSZEWSKI und NAGATA), Antirheumatoide (SANDRING), 
Therapeuticum gegen Tuberkulose (SUENAGA), Humanplasma (GOSHIMA) und Chloroquine 
orotate oder Chloroquine diphosphate mit Steroidhormone (N!SHISHITA). 
ZUSAM MENF ASS UNG 
Mit der Erfahrung der 15 unseres Krankenguts von Morbus T AKA y ASU in engerem 
Sinn wurde seine klinische Symptomatologie, Pathologie, Aetiologie, Prognose und Behand-
lung beschrieben・ Besondersmerkwurdig ist die grosse Beliebtheit dieser Erkrankung bei 
junger叩 Frauen. Kein Auftreten der Gangrii.ne oder Geschwur an den oberen Extremitiiten 
auch im Endstadium, hoher Blutdruck an den Beinen, merkwurdiger Augenfundusbefund, 
niedriger Netzhautarteriendruck und Pathohistologie van“Truncoarteritis productiva obli-
terans’＇. Pathohistologie, Leukozytose, Steigerung der Senkungsreaktion, Absteigerung des 
Albumin/Globulin-Verh品ltnissesund hoher Wert der ASLO !asst sich uns zur aetiologischen 
Analyse wahrscheinliche Hinweise zum Rheumatismus geben. Eine wirksame Behandlung 
gegen diese Erkrankung ist noch nicht erreichbar. 
Ich bin Herm Prof. Dr. K.υKAMOTO an der Pathologischen Institut der Univ. Kyoto, Herrn Prof. Dr. H. 
HANOA an der Neurochir. l'niv.-Klinik K,・oto, Herrn Prof. Dr. Y. NAKANO an der I. Inn. Med. Univ.-Klinik 
Kyoto und Herrn Doz. Dr. I. NAGATA an der I. In. Med. Univ.-Klinik Kyoto for die Uberlassung der Kranl叩 3・
geschichte, d引 Protokolsund hトtologischerPriparate zu besten Dank verpflichtet. 
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田 良 fl 
＇~~ Si:氏病 1 5症例を1+1心として［~~安氏病の111'.1 ！＇，病理
（象，病因，予後および治療等について論じた．
若年の女子＇［好発する ζと，下肢の高血圧，特異な
眼底所見，網膜動脈圧の低下および那須氏の健唱せる
Truncoarteritis productiva olコliterans等が本症に特微的
である．
本症例の多くにおいて，白血球増多，血沈値の冗進，
アルブミン／グロブリン比の低下および ASLO値の高
値がみられた．
1華々の外科的治療法および内科的治療法の何れも本
症に著効を示さなかった．
